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A Case of Double Primary Neuroendocrine Tumor from Duodenum and Pancreas
Dae Won Ma, Min Kyung Kim, Sun Och Yoon1, Kwangwon Rhee, Dong-Sup Yoon2 and Hyojin Park
Departments of Internal Medicine, Pathology1 and Surgery2, Yonsei University College of Medicine, Seoul, Korea
Gastrointestinal neuroendocrine tumors arise from cells of the diffuse neuroendocrine system and can take place almost 
anywhere within the gastrointestinal tract. A 40-year-old man admitted to evaluate a duodenal subepithelial lesion which was 
incidentally found at health check-up. The polypoid duodenal subepithelial lesion, measuring about 7 mm, was removed by 
the endoscopic mucosal resection and the pathology confirmed a neuroendocrine tumor. Abdominopelvic computed tomography, 
done for staging work up, revealed a mass in the pancreatic head and the patient received pylorus preserving pancrea-
ticoduodenectomy. Mass at the pancreas also found out to be neuroendocrine tumor but showed different histopathologic 
traits under immunohistochemical staining. The patient was also diagnosed as hyperparathyroidism and pituitary microadenoma. 
Finally, multiple endocrine neoplasia type 1 was confirmed, which was accompanied by duodenal neuroendocrine tumor. (Korean 
J Gastroenterol 2013;61:155-159)
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서    론
유암종은 장크롬친화세포에서 발생하는 비교적 드문 종양
으로 발생률은 인구 10만 명당 1-2명으로 낮으며 다른 말로 
신경내분비종양이라고도 불린다. 전체 신경내분비종양의 74%
가 위장관계에서 발생하며, 25%는 호흡기계에서 발생한다. 십
이지장의 신경내분비종양은 전체 위장관 신경내분비종양의 
8% 정도를 차지하며 전이 가능성은 낮다고 알려져 있다.1,2
췌장의 신경내분비종양은 췌장에서 발생하는 종양의 1%에
서 10%를 차지하고 있고 전체 발생빈도는 인구 100만 명당 
10명의 빈도로 발생하는 매우 드문 질환이며 제1형 다발성 
내분비종양(multiple endocrine neoplasia type 1, MEN-1)
처럼 유전적 질병과 연관성이 있을 수 있는 것으로 알려져 
있다.3-5 제1형 다발성 내분비종양은 드물게 폐, 위, 십이지장
의 신경내분비종양을 동반한다고 알려져 있으며 외국 증례에
서는 종종 보고되고 있으나 국내에서는 그 보고가 거의 없는 
상태이다.1,6-9 이에 저자들은 췌장의 신경내분비종양을 포함
한 제1형 다발성 내분비종양에 십이지장 신경내분비종양이 
동반된 증례 1예를 경험하였기에 문헌 고찰과 함께 보고하는 
바이다.
증    례
40세 남자가 건강 검진 목적으로 시행한 위내시경에서 십
이지장의 둘째 부위에 상피하 종양이 발견되어 내원하였다. 
환자는 당뇨, 고혈압 등 특이 과거력은 없었으며 4갑년의 흡
연력과 주 3회, 맥주 1병의 음주력이 있었다. 가족력에서 암 
발생 병력은 없었고 환자 및 가족 모두 유전자 검사는 실시하
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Fig. 1. Esophagogastrodudenoscopy showed a 5 mm sized polypoid 
lesion with right angle to base at the duodenal 2nd portion.
지 않았다. 내원 당시 오심, 구토, 복통, 설사 등 특이 증상 
호소는 없었으며 최근 3개월 동안 체중 감소 소견이 없었다. 
전신 신체 검사에서 키 165 cm, 몸무게 65 kg의 보통 체격으
로 혈압은 130/90 mmHg, 맥박수는 82회/분, 호흡수 20회/
분, 체온은 36.2oC였으며 급성 또는 만성 병색은 관찰되지 않
았다. 복부 진찰에서 압통, 반발통을 호소하지 않았고 촉지되
는 종괴나 장기는 없었다. 입원 당시 시행한 혈액검사에서 백
혈구 7,010/mm3, 혈색소 15.4 g/dL, 헤마토크릿 46.7%, 혈소
판 320,000/mm3였고 총빌리루빈 0.5 mg/dL, 알부민 4.5 
g/dL, amylase/lipase 70/30 U/dL로 이상 소견은 없었다. 요 
검사에서 단백뇨, 혈뇨 등은 없었고 복부 단순촬영에서도 특
이 소견이 관찰되지 않았다. 위 내시경검사를 시행하였고 십
이지장의 둘째 부위에 5 mm 크기의 Yamada type 2형의 용
종이 있어 내시경 점막하 절제술을 시행하였다(Fig. 1). 절제
된 용종에 대해 조직검사를 시행하여 신경내분비종양이 진단
되었으며 면역조직화학염색에서 synaptophysin에 양성 반응
을, chromogranin A, CD56, 인슐린, 가스트린, 글루카곤 염
색에 음성 반응을 보였다(Fig. 2). 전이 여부 평가를 위해 복부 
전산화단층촬영을 시행하였고 췌장 두부에 3.0×2.0 cm 크기
의 고혈관성 종양이 관찰되었다(Fig. 3). 췌장 종양에 대한 평
가를 위해 자기공명영상을 시행하였는데 췌장 두부의 신경내
분비종양 소견이 보였으며, 종양표지자 검사에서 carcinoem-
bryonic antigen은 0.6 ng/mL로 정상이었으나 carbohy-
drate antigen 19-9는 223.8 U/mL로 증가되어 있었다. 췌장 
신경내분비종양의 원격 전이 여부 평가를 위해 양전자방출단
층촬영-컴퓨터 단층촬영을 시행하였으나 췌장 두부의 종양 
외에 원격 전이 소견은 관찰되지 않았다. 췌장 종양의 확진 
및 치료를 위해 유문부 보존 췌십이지장 절제술을 시행하였고 
신경내분비종양이 진단되었다. 면역조직화학염색을 시행하였
으며 synaptophysin, CD56, chromogaranin A, 글루카곤에 
양성 반응을 보였고 인슐린, 가스트린에는 음성 반응을 보여 
십이지장종양과는 구별되는 면역조직화학염색 소견을 보였다
(Fig. 2).
다발성 내분비종양을 의심하여 부갑상선 항진증을 평가하
기 위해 시행한 혈액검사에서 혈중 calcium 11 mg/dL로 정
상 범위(8.6-10.0 mg/dL)보다 증가된 양상이었고 혈중 para-
thyroidhormone도 80.1 pg/mL로 정상 범위(15-65 pg/mL)
보다 증가되어 있었지만 경부 초음파검사에서는 갑상선 및 부
갑상선에 이상 소견은 관찰되지 않았다. Prolactin, growth 
hormone, cortisol, follicular stimulating hormone, lutei-
nizing hormone 등 뇌하수체 호르몬 검사에서 특이 이상 소
견은 관찰되지 않았으나 뇌 자기공명영상에서 뇌하수체에 
4×3 mm 크기의 미세선종이 보였다(Fig. 4). 갑상선기능검사
는 정상 소견을 보였고 수술 전 검사한 혈중 c-peptide, 인슐
린, 가스트린, 글루카곤은 모두 정상 소견을 보였다. 
환자는 수술 후 특이 부작용 없이 퇴원하였으며 3개월 뒤 시
행한 복부 전산화단층촬영에서는 종양 재발 소견은 보이지 않고 
특이 증상을 호소하지 않는 상태로 외래 추적 관찰 중이다.
고    찰
췌장의 신경내분비종양은 호르몬 분비에 따른 임상 증상에 
따라 비기능성 종양 및 기능성 종양으로 구분되며 기능성 종
양에는 인슐린종, 가스트린종, 혈관활성 장 폴리펩티드 분비
종(vasoactive intestinal polypeptidoma, VIPoma), 글루카
곤종, 소마토스타틴종 등으로 나뉜다. 대부분의 연구에서 비
기능성 종양은 전체 췌장 신경내분비종양의 14%에서 30% 정
도를 차지한다고 알려져 있으나 일부 연구에서는 60%에서 
80%로 보고되기도 한다.10 이번 증례에서 환자는 기저 인슐린 
수치가 정상이었고 저혈당 등 인슐린 과다를 시사할 만한 증
상은 호소하지 않아 인슐린종 가능성은 낮을 것으로 생각된
다. 또한 혈중 가스트린 증가 또는 졸링거 엘리슨 증후군(Zo-
llinger-Ellison syndrome, ZES)을 시사하는 소견, 즉 복통, 
설사, 위식도역류 등의 증상이 없었고 위내시경에서 소화성 
궤양이나 점막 주름의 비후 소견은 관찰되지 않아 가스트린종
도 배제할 수 있었다. 췌장 조직에서 시행한 면역조직화학염
색에서 부분적으로 글루카곤에 양성 반응을 보였으나 글루카
곤종에서 전형적으로 관찰되는 피부병변이나 당뇨, 체중감소 
등의 증상은 없었고 조직검사에서 양성반응을 보인 글루카곤
과 임상양상과의 연관성도 떨어진다고 알려져 있다.11 십이지
장 신경내분비종양은 간혹 크기가 커지면서 위장관 폐쇄, 황
달, 췌장염, 위장관 출혈 등을 일으킬 수 있으나 그 빈도는 
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Fig. 2. (A) There were glandular, gyriform and trabecular growth pattern in the duodenum by H&E (×200). (B) Chromogranin A staining revealed 
negative finding (×200). (C) Plump and polygonal cytoplasm, salt and pepper nuclei were shown at the pancreas by H&E (×200). (D) Weakly 
and focally positive findings for chromogranin A were seen (×200).
매우 낮으며, 10% 정도에서 ZES을 동반할 수 있고 4% 미만
의 빈도로 피부홍조, 설사, 판막질환 같은 유암종 증후군 증상
이 나타날 수 있지만 모두 이번 증례에서는 관찰되지 않았다. 
따라서 이 환자의 췌장과 십이지장에서 발견된 신경내분비종
양은 모두 비기능성 종양으로 생각할 수 있었다.
비기능성 종양은 기능성 종양과는 달리 불충분한 양의 호
르몬을 생산하거나, 비활성형태의 호르몬을 분비하거나, 또는 
충분한 양의 호르몬을 생산하지만 분비 과정에서 적절한 양을 
분비하지 못하기 때문에 임상 증상이 없는 것으로 알려져 있
다.12 췌장의 신경내분비종양의 악성 진단은 주변 장기로의 침
윤, 혈관으로의 침윤, 림프절 혹은 타 장기로의 전이가 있을 
때 가능하며 그 종류에 따라 악성도가 다르다. 일반적으로 비
기능성 종양이 기능성 종양에 비해 악성도가 높아 50-90%이
고 진단 당시 약 50% 정도는 이미 전이가 존재하며, 간이 호
발 부위로 알려져 있다.7,13,14 국내의 한 연구에서는 예후 인자
로 기능성 종양과 림프절 및 간 전이의 유무로 보고하면서, 
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Fig. 3. Abdominopelvic computed tomography revealed a 3.0×2.0
cm sized hypervascular tumor (arrow) in the pancreas head.
Fig. 4. Magnetic resonance imaging showed that 4×3 mm contrast 
defect (arrow) noted in the left inferolateral portion of the pituitary 
gland.
이를 기능성 종양이 초기에 증상이 나타나기 때문에 진단이 
빨라서 생존 기간이 연장된 것으로 설명하였다.15 하지만 또 다
른 연구에서는 기능 유무에 상관없이 종양의 크기가 20 mm 
이상인 경우가 유일한 악성 예측인자였다.16 또한 원발 병소를 
수술로 절제할 경우 생존율이 높은 것으로 알려져 있다.
제1형 다발성 내분비종양은 상염색체 우성 유전질환으로 
부갑상선, 췌장 소도, 뇌하수체 중 두 개 이상의 내분비선에 
종양 또는 증식이 생기는 질환이다. 이번 증례에서는 가족력
은 없었지만 부갑상선 기능항진증, 췌장 신경내분비종양, 뇌
하수체 미세선종이 진단되어 제1형 다발성 내분비종양으로 
진단할 수 있었다. 또한 드물지만 흉선, 폐, 위, 또는 십이지장
에도 신경내분비종양을 동반하는 것으로 알려져 있다.17
소화관 내분비종양은 크기가 10 mm 이상, 표면의 중심 함
몰 혹은 궤양, 고유근층 이상 침범, 림프 혹은 정맥 침범, 
Ki-67 표지 지수 3개 이상 등의 전이 인자가 있는 경우 보다 
적극적인 치료가 필요하다고 알려져 있다.1 가능할 경우 내시
경이나 수술을 통한 절제를 시행하며, 완치를 기대할 수 있는 
치료방법이다. 하지만 원격 전이가 있는 경우 항암화학요법이 
권장되고 있으며 streptozotocin과 doxorubicin의 병합요법, 
또는 cisplatin과 etoposide 병합요법을 사용할 수 있다.8
이번 증례에서는 십이지장 신경내분비종양의 조직 검사에
서 Ki-67 표지 지수 1개이며 그 외 전이 가능성을 시사하는 
인자는 없었으나 드물게 크기가 10 mm 미만인 경우에도 원
격 전이가 보고된 바가 있어6 복부 전산화단층촬영을 시행한 
결과 췌장의 신경내분비종양이 발견된 예이다. 십이지장 신경
내분비종양의 췌장 전이가 의심되어 수술을 시행하였고 수술 
후 조직의 면역조직화학염색 결과에서 십이지장과 췌장이 각
각 다른 결과를 보여 전이가 아닌 다른 원발 병소로 생각할 
수 있었다. 또한 부갑상선 항진증과 뇌하수체 미세선종이 발
견되어 제1형 다발성 내분비종양이 진단되었던 예이다. 
이번 증례의 특이점은 무증상이며 특이 과거력이나 가족력 
없는 성인에서 우연히 발견된 십이지장 신경내분비종양 치료 
과정 중 췌장 신경내분비종양 및 제1형 다발성 내분비종양이 
진단되었다는 것으로, 국내에서는 그 증례가 극히 드물다. 특
히 췌장 신경내분비종양은 비기능성 종양으로 악성 위험도가 
높으나 이번 증례에서는 조기 발견되어 수술 후 현재까지 재
발이 없는 상태이다. 따라서 드물긴 하지만 십이지장 신경내
분비종양으로 진단된 환자의 경우 그 크기가 작고 전이 가능
성이 낮다 하더라도 동반된 다른 내분비종양의 가능성을 염두
에 두어야 하겠다.7,12,14
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